PL de cou! 


„cernant amylose: 
co 


elle estliée à l'accumulation intracellulaire d'une substance pathologique 
flle estliée à l'accumulation extracellulaire d'une substance pathologique 
C'est une maladie de surcharge 

C'est une maladie fréquente 

c'est une maladie probablement sous-diagnostiquée 


f 


) Concernant l'amylose: 


il n'existe que deux types d'amylose: l'amylose AA et l'amylose AB 
il n'existe que deux types d'amylose: l'amylose À et l'am 


à. 

b. ylose L 

c. Iln'existe que deux types d'amylose: l'amylose À et l'amylose B 

d. lln'existe que deux types d'amylose: l'amylose AA et l'amylose AL 

e. L'identification du type d'amylose est indispensable car elle oriente 
la prise en charge 


3. Concernant la physiopathologie de l’amylose: 


l'amylose provient de l'agrégation de protéines entre elles 


Cette agrégation est secondaire à un mauvais repliement de ces protéines 


a. 
b. 
c. Lesfibrilles amyloïdes ainsi formées sont assez sensibles à la protéolyse 
d. Les fibrilles amyloïdes ainsi formées sont peu sensibles à la protéolyse 
e. Aucune des réponses ci-dessus n'est vraie 


4, Concernant la physiopathologie de l’amylose, l’amylose AA: 


a. Estliéeà l'inflammation aiguë 

b. Estliéea inflammation chronique 

c N'estliée ni à l'inflammation aiguë ni à l'inflammation chronique 
d. 


gstliéeàla présence d'une protéine de l'inflammation: la protéi = 
amyloide A (SAA) protéine sérique 


e. Lesfibrilles amyloïdes AA proviennent du clivage de cette protéi 
éine 
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6. 


T: 


Concernant l'amylose : 


Les dépôts d'amylose sont mis en évidence après coloration Par | 

© R av-Grünwald Giemsa nr | z 

p resdêpôtsd'amylosesont misen édenceapristntoration parteng 
Congo í ks ` 

c Les dépôts d'amylose sont MIS en évidence après coloration Par le vert 
de liSSamine 

a. Après coloration appropriée, l'analyse des dépôts d'amylose aumicrosco 
en lumière polarisée met en évidence une biréfringence jaune-bley pe 

Après coloration appropriée, l'analyse des dépôts d'amylose au microsco 

en lumière polarisée met en évidence une biréfringence jaune-vert pe 


(9 


Concernant le diagnostic clinique de l'amylose AL: 


a. Onretrouve typiquement un purpura périorbitaire 
b. Onretrouve typiquement un purpura péri-unguéal 
c. On retrouve typiquement un purpura lingual 

d. On retrouve typiquement une macroglossie 

e. 


On retrouve typiquement une microglossie 


Concernant le diagnostic clinique de lamylose AL: 


a. On retrouve typiquement un syndrome du canal carpien, unilatéral 
b. On retrouve typiquement un syndrome du canal carpien, bilatéral 
c Onne retrouve pas de syndrome du canal carpien 

d. On retrouve typiquement une neuropathie sensitive 

e. On retrouve typiquement une neuropathie motrice 

Concernant l'amylose AL: 

a. C'est la cause la plus fréquente d'amylose systémique 

b. C'est une cause assez rare d’amylose systémique 

c. Elle est souvent associée à un syndrome inflammatoire chronique 
d. On retrouve parfois un syndrome néphrotique 

e. 


On retrouve souvent une gammapathie monoclonale 


Concernant le diagnostic de l’amylose AA: 
a. Elle est associée à un syndrome inflammatoire chronique 
b. 


-a chronique 
Elle est rarementassociée à un syndrome inflammatoire ch 


urê grio" 
LA à £ A + > r 
= présentation clinique initiale est souvent cutanée: purp 

itaire, 


| 
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tation clinique initiale est souvent Neurolo 
„ près 


| Bique: neurona; 
d censite el 


i ion clinique initiale est sou : . . 
| | présentation cliniq vent rénale: Protéinurie 
ê 


mantle diagnostic de l’amylose: 
conce 


jò r diagnostic de certitude repose sur la Clinique 


Lediagnostic de certitude repose sur l'examen histologique avec an. 
on évidence d'amylose dans un tissu cla mise 
Le diagnostic de certitude repose sur les examens radiologiques 

1 En cas de présentation typique, l'examen histologique n'est pas né 

© pour avoir un diagnostic de certitude ecessaire 
e. Aucune des réponses ci dessus n'est vraie 


y, Concernant le diagnostic histologique de l'amylose. les diles 
sont, en première intention et en absen 


Aie de prélèvement 
ced orientation c 


linique: 
La biopsie rénale 
La biopsie des glandes salivaires accessoires 


La biopsie gastrique Par voie endoscopique 
La biopsie rectale sous rectoscopie 


oa nn S ? 


La biopsie de graisse SOUS-Cutanée abdominale. 
12. Concernant le typage de l’amylose : 


a. Letypage de l’'amylose consiste à déterminer son type: AA, AL, 


Le typage de l'amylose consiste à faire le bilan d'extension des organes 
atteints. 


Le typage de l'amylose n'est pas toujours nécessaire si le contexte clinique 
est typique 


Le typage de l’amylose est rarement nécessaire 
Le typage de l'amylose est indispensable, y compris en cas de présen- 
tation clinique typique 


13. Concernant le typage de l’amylose: 


a. La méthode de référence est l'utilisation de colorations spécifiques 

b La méthode de référence est l'examen immuno-histochimique des 
dépôts d'amylose 

C. 


La méthode de référence est la mise en évidence d'amylose dans le sang 
d. Il mexiste pas de méthode de référence 


e. Aucune des réponses ci-dessus n’est vraie 


Drm. 


234 1h, 
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14. 


15. 


16. 


17. 


nt le bilan d'extension de l'amylose: 
nouer g'amylose dans un organe n'impose jamais ia 
? i atteinte d'autres organes o i "chercha 
- x découverte d'amylose ou un organe IMPOSE Parfois a rech 
b. aie atteinte d'autres organes | Ether, 
La découverte d'amylose dans un organe impose souvent la rec 

É d'une atteinte d'autres organes “Cherche 
d. La découverte d'amylose dans un organe impose systématiques 

recherche d'une atteinte d'autres organes | EM ent |, 
o La découverte d'amylose dans un organe n'impose la recherche q 

` atteinte d'autres organes qu en cas de point d'appel clinique i 
concernant le bilan clinique d'extension de l’amylose, il est pertinen 
rechercher: t de 
a, Une hypertension artérielle 
b. Des œdèmes des membres inférieurs 
c. Uneatteinte unguéale 
d. Une hépatomégalie 
e. Une splénomégalie 
Concernant le bilan clinique d'extension de lamylose, il est pertinent de 


rechercher: 


Une dyspnée 

Une hématurie macroscopique 
Une diarrhée 

Des douleurs abdominales 

Des hématomes 


mango 


Con i à: ; 
ae ur bilan paraclinique de l'amylose et en l'absence d'orientation 
que, il est pertinent d'effectuer en première intention: 


Un holter-ECG 
Un ECG 


Une bandelette urinaire 


. Protéinurie des 24 heures 
ne échographie cardiaque 


panogo 


Á 
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gÊ 


tlebilan paraclinique de l’'amylose et en lab 


, 9 sence d’ i à 
Lest pertinent d'effectuer en première int Orientation 


ern i 
i cone ention: 
e 


gcifiqu'e 
à ne radiographie thoracique 
E scanner thoracique 
yn scanner abdominal 
yn scanner cérébral 
yne IRM encéphalique 


ms 


oao g 


concernant le bilan paraclinique de l’amylose et en l’ 


| | absence d'orientati 
spécifique, il est pertinent d'effectuer en première n 


: intention les examens 
biologiques suivants : 

a. NFS, plaquettes 

b. lonogramme sanguin, urée, créatininémie 

c. Bilan hépatique complet 

d. IP, TCA 

e. CRP 


20. Concernant le bilan paraclinique de l’amylose et en l'absence d'orientation 


spécifique, il est pertinent d’effectuer en première intention les examens 
biologiques suivants: 


a. Une électrophorèse des protides sériques 
b. Un BNP ou un NT-proBNP 

c. Un dosage de la troponine 

d. Une cortisolémie à 8 heures 

e. Une cortisolémie des 24 heures 


21. Concernant le bilan paraclinique de amylose et en l'absence d'orientation 
| spécifique, il est pertinent d'effectuer en première intention: 


a. Une coloscopie 

b. Une fibroscopie | 

c. Une manométrie œsophagienne 
d. Une vidéocapsule | 

e. Une échographie abdominale 
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Cas clinique 


Un homme de 62 ans vous est adressé pour découv 
nurie à 0,6 g/ 24 heures. Il est atteint d’une polyart 
partiellement contrôlée par 6 mg/jour de prednisone, 


Erte fortuite 
An 


ite sp 


22. Quelle(s) question(s) lui posez-vous en première intention ? 


Présence ou non de douleurs articulaires actuel 


Présence d'une hématurie 
Présence d'une dyspnée 
Présence de troubles digestifs 


D Q NN © vw 


23. Quel(s) examen(s) clinique(s) effectuez-vous ? 


Mesure de la pression artérielle 

Recherche d’hématomes 

Recherche d'œdèmes des membres supérieurs 
Réalisation d'une bandelette urinaire 
Recherche d'une hépato-splénomégalie 


D Q N © 


lement 
Année du diagnostic de la polyarthrite rhumatoïde 


24. Quel(s) examen(s) biologique(s) prescrivez-vous en première intention? 


CRP 


Hémogramme, urée, créatininémie 
NT-proBNP 
Troponine 


D Q N° © 


25. Quel(s) 


Échographie cardiaque 
Radiographie thoracique 
Holter-ECG 

Coloscopie 


pango 


Aucun des examens ci-dessus 


Protéinurie sur échantillon ou protéinurie des 24 heures 


examen(s) paraclinique(s) prescrivez-vous en première intention? 


Scanned by CamScanner 


, le patient de VUE. Il revient vous voir 8 mois plus tard, Il se plaint 
née NYHA stade 2, il a pris 5 kg. Il vous montre quelques examens 
"logiques récents: protéinurie à 2,5 g/24 heures, CRP å 24, hémogramme 
pa {vous apporte également la prise de sang qu'il avait effectué 1 an plus 
it: CRP 319, fibrinogène augmenté à 6,1 g/L, d 


16, VOUS suspectez: 


; Une amylose AA 
b. Une amylose AB 
c. Une amylose AC 
d. Une amylose AL 
e 


Une amylose à transthyrétine 


27. Quel(s) organe(s) est(sont) ici probablement atteint(s) par l'amylose? 


a. Lerein 

b. Lefoie 

c. Larate 

d. La moelle osseuse 
e. Le cœur 


Vous hospitalisez le patient. 


28. Quel(s) examen(s) prescrivez-vous ? 


a. Protéinurie des 24 heures ou sur échantillon 
b.  Échographie cardiaque 

c. NT-proBNP 

d. Troponine 

e. Biopsie rénale 


29. Quel est le pronostic de l’amylose cardiaque ? 


a. Mauvais 

b. Moyennement bon 
c. Bon 

d. Très bon 

e. Excellent 
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10. 


sarema probablement sous-diagnostiquée. 
ie rare fleit 


e: les types AA et AL sont les plus courants mais 


y vpes j'amylose: 7 | se 
` ransthvrétine (TTR), à apolipoprotéines, 


à la protéolyse, ce qui entraîne leur accumulation. 


2 cran ec 2 
loïdes sont résistantes a 


b,d,e 
L'inflammation aiguë augmente la SAA mais sur un temps trop court pour que l'accu- 
mulation de fibrilles amyloïdes soit pathologique. 
b,e 
La biréfringence jaune-vert après coloration par le rouge Congo est très caractéristique 
a,d 
b, d 
nSyncrome du canal carpien unilatéral oriente vers une cause locale et non systémique. 


ouvent di iqué à 
ciagnostiquée devant une protéinurie asymptomatique décou- 


et 


ette urinair : 
aire dans un contexte de syndrome inflammatoire chronique. 


D 
bian | 
-4 

M « 
[eu 
D 
[au 

en | 

Q 

D 


b 


Le diagnostic d'amy 


lose im . . à ire 
de certitude mais aus pose un examen histologique. Cela permet le diagnostic 


PE Si et su , 
le traitement. rtout de typer | amylose (AL, AA, TTR,...} ce qui oriente 


LEE 
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21. 


22. 


23. 


24. 


25. 


26. 


27. 


28. 


29. 


5 amment de rechercher une hépato-s 


; rmet not K : y 
l'échographie abdominale pe ne devront être discutés qu'en cas de 


ii Les autres Picion 
galieinfra- clin digestive (diarrhées, douleurs abdominales,...) 
pe F my OSE 
clinique d À 


à, b, C, d, e 


Plénomg, 


tantde rechercher tous ces éléments pour dépister une éventuelle am 
set impor tle | , s i i i 

e (suspicion d'atteinte rénale ici devant la protéinurie). 

systen E Nen 


a, b, d,e 


ylose 


nent de rechercher des œdèmes des membres inférieurs. La bandelette 


est plus perti ARE , ; 
He firmer la protéinurie et de rechercher une hématurie associée 


urinaire permet de con 
a,b,c 


Une nouvelle protéinurie permettra de confirmer le diagnostic (deux dosages sont 
nécessaires car il existe des faux positifs). Le diagnostic d'amylose est pour le moment 
suspecté mais non confirmé. Le BNP etla troponine ne sont donc pasindiqués à cestade. 


e 


Comme pour la question précédente, le diagnostic d’amylose est pour le moment 
suspecté mais non confirmé. Ces examens ne sont pas indiqués à ce stade. 


a 


Le fibrinogène augmenté il y a un an traduit un syndrome inflammatoire chronique, 
probablement dans le cadre de la polyarthrite rhumatoïde ancienne non contrôlée. Le 


syndrome inflammatoire est par ailleurs probablement atténué par la corticothérapie. 
Dans ce contexte, une amylose AA est probable. 


a,e 
La protéinurie, la d 
rénale. Il n'y a pas 


b,c,d 


Yspnée, la prise de poids sont en faveur d'une atteinte cardiaque et 
d'arguments pour une atteinte d’autres organes par ailleurs. 


convient de complé | 
pléter le bilan en éva ’attei i : ch 
une protéinurie car vous dis luant l'atteinte cardiaque. Ilest inutile de refa 


sera discutée que si les bi posez d’un bilan récent. Enfin, la biopsie rénale, invasive,ne 
. lOpsies effectué i ièrei i desi 
salivaires accessoires, grai ees sur les sites de première intention (glan w 


, sse abdominale voire rectum) sont négatives. 


l'atteinte cardi EEA 
la , . EE AR 
médiane de re M ! atteinte d'organe la plus grave au cours de l'amylose 
Std environ 18 mois au moment du diagnostic. p 


RM ee PE) Š 
a M O gs os: 
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